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Resume 

La thalassemie est une maladie affectant la lignee rouge 
du sang et plus particulierement I'hemoglobine. II en existe 
2 grandes formes: la (3-thalassemie, qui prevaut sur le 
pourtour mediterraneen et f(X-thalassemie, rencontree 
essentiellement dans le Sud-Est Asiatique. Sous la forme 
heterozygote, elles sont souvent peu diagnostiquees. 

Le traitement general va de la transfusion a la splenectomie, 
en passant par la prescription de chelateurs du fer. 

Les soins bucco-dentaires doivent etre inities tres tot car 
les jeunes enfants atteints presenter^ un taux de carie 
significativement superieur a la moyenne des enfants sains 
de leur age, comme le montre Letude que nous avons 
realisee sur un echantillon d’enfants thalassemiques. 
Cette difference disparait cependant a I'age de 15 ans . 


Summary 

Thalassemia is a disease affecting the red blood lineage 
and especially hemoglobin. There are two main forms. 
3 thalassemia is prevalent around the Mediterranean and 
the (X thalassemia mainly encountered in Southeast Asia. 
When this pathology is Heterozygous it is not frequently 
diagnosed. The general treatment start from transfusion 
to splenectomy , through the prescription of iron chelators. 
Oral care should be early initiated because young sick's 
children have a significantly higher decay rates than the 
average for healthy children with same age, as shown by 
the study that we conducted on a sample of children 
with thalassemia. However ; this difference disappears 


at the age of 15 years 
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Introduction 

La thalassemie est une forme d’anemie congenitale carac- 
terisee par une diminution de la synthese d’une des chaines 
de globines, aboutissant a une reduction de production 
quantitative d’hemoglobines PL Du fait de cette anomalie, 
les hematies sont hypochromes, microcytaires et leur 
fonction essentielle, a savoir P oxygenation des cellules de 
Porganisme est gravement perturbee. 

Deux formes existent selon la nature de la chaine deficiente: 
les formes (X predominantes dans les populations 
orientals, et les formes (3 prevalentes chez les sujets du 
pourtour mediterraneens, notamment au Liban ou la 
majorite des enfants (3-thalassemiques est prise en charge 
dans un centre specialise de la capitale. 

Erythropoi se chez I’enfant sain 

Les erythrocytes constituent plus de 99% des globules 
sanguins. Leur production s’effectue dans la moelle osseuse 
rouge (os plats notamment) et leur duree de vie moyenne 
est de 1 20 jours environ, la destruction s’effectuant norma- 
lement dans la rate et dans le foie. 

Les globules rouges contiennent une proteine, I’hemoglobine, 
qui lie I’oxygene absorbe dans les poumons et le delivre aux 
differents organes du corps. Chaque erythrocyte contient 
200 a 500 millions de molecules d’hemoglobines. Chaque 
molecule d’hemoglobine se compose de quatre groupes 
moleculaires, hemes, dont chacun contient un atome de fer, 
et de quatre polypeptides qui portent collectivement le nom 
de globine. Les nouveaux nes ont une hemoglobine specifl- 
que, appelee « hemoglobine fcetale» (HbF). Les enfants et 
les adultes ont une hemoglobine differente appelee 
« hemoglobine adulte» (HbA). Le taux normal d’hemo- 
globines dans le sang est environ 1 3-1 6g/dl chez Phomme 
et 11-14 g/dl chez les femmes et les enfants. Lors d’une 
anemie, ce taux baisse par manque de globules rouges dans 
le sang ou d’hemoglobines dans les globules rouges PL 

Mode de transmission 
de la thalassemie 

Cliniquement la (3-thalassemie se transmet selon le mode 
autosomique recessif classique I 1 ]. Deux parents porteurs 
du gene de la (3-thalassemie sont dits heterozygotes et ne 
presentent pas en general des manifestations cliniques: 

■ Le quart de leurs descendants ne portent pas le gene et 
sont indemnes de tout symptome anemique; 

■ La moitie sont heterozygotes et sont dits thalassemi- 
ques mineurs ou « porteurs sains». Ms presentent peu 
ou pas de signes cliniques d’anemie. 


De ce fait, il suffit done de la presence d’un seul gene 
malade pour reduire le taux normal de la (3-globine et 
entrainer une expression minime de la maladie, souvent 
ignoree chez 95% des « porteurs sains». Ceci permet a 
certains auteurs de considerer codominante la 
transmission de la (3-thalassemie. 

■ Le quart restant sont homozygotes et presentent la 
P-thalassemie majeure ou anemie de Cooley. Cinq 
pour cent d’entre eux presentent une expression 
moindre de la maladie, connue sous le nom de 
thalassemie intermediate. 

Thalassemie majeure 

A la naissance, presque toute I’hemoglobine du nouveau 
ne est de type foetale I 2 ]. Normalement, au cours des six 
premiers mois de la vie, elle est remplacee par I’hemo- 
globine adulte. Dans la thalassemie, I’enfant ne peut pas 
fabriquer assez d’hemoglobine adulte. Les enfants qui ont 
une thalassemie majeure sont done bien portants a 
naissance, mais deviennent malades, en general avant I’age 
de deux ans. I Is sont anemiques (taux d’hemoglobine 
inferieur a 8 g/dl). Le delai necessaire avant I'apparition de 
maladie thalassemique varie beaucoup d’un enfant a 
I’autre. Cependant, presque tous les enfants qui ont une 
(3-thalassemie majeure sont atteints a I’age de 4 ans. Ms 
presentent alors une anemie importante, due conjoin- 
tement a une destruction intramedullaire des globules 
rouges et a une diminution de leur duree de vie en 
circulation, qui se reduit a une dizaine de jours. 

Cette destruction pathologique est compensee par une 
erythropoiese intramedullaire inefficace qui aboutit a la fois 
a I’hyper developpement de la moelle et a une hematopoi'ese 
extra-medullaire dans le foie et la rate. 

En I’absence du traitement, le patient manifestera les signes 
suivants: 

■ Troubles de la croissance staturo-ponderale par hypoxie 
chronique; 

■ Hepato-splenomegalie par hematopoi'ese ectopique; 

■ Hypersplenisme secondaire par destruction anormale 
des globules jeunes, puis des globules blancs et des 
plaquettes dans la rate; 

■ Deformations osseuses liees a I’hyper developpement 
de la moelle. 

Traitement de la thalassemie. 

Therapeutique de soutien 

Le traitement de la ^-thalassemie majeure est avant tout 

une therapeutique de soutien qui comprend les mesures 
suivantes I 2 ]: 
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■ Transfusions sanguines regulieres de concentre globu- 
laire des le diagnostic de la maladie, en general vers 
Page de 6-9 mois. Le taux d’hemoglobine doit etre 
maintenu au-dessus de lOg/dl dans la (S-thalassemie 
majeure et au-dessus de 7g/dl dans la ^-thalassemie 
intermediate, ou la production persistante d’hemoglo- 
bine foetale annule le besoin des transfusions 
regulieres. Le but des transfusions est d’assurer le 
volume necessaire d’oxygene pour les tissus, de mettre 
la moelle au repos et de prevenir et diminuer les 
deformations osseuses, de prevenir ou de ralentir la 
splenomegalie ; 

■ Splenectomie, si la qualite du sang ou le rythme des 
transfusions sont insatisfaisants. La rate augmente 
de volume et se met a detruire des globules rouges 
jeunes, aggravant Panemie. L’ablation de la rate diminue 
les defenses de Porganisme et va predisposer lejeune 
enfant thalassemique au developpement de certaines 
infections recurrentes a germes capsules, S. pneumonia, 
H. influenza, N. meningitidis. Pour eviterces infections 
graves, Penfant re^oit des vaccinations contre les germes 
precites, avant la splenectomie. II est mis sous 
antibiotherapie preventive, idealement continue: 
penicilline per os 400 Ul/j (Ospen®, Arcasin®...) ou 
Extencilline en IM, une dose tous les 21 jours (1,2 MUI 
pouradultes, 600000 pour les enfants); 

■ Traitement chelateur du fer. Dans la (3-thalassemie 
le stockage croissant du fer dans les organes vitaux, 
consequence des transfusions repetees et de Pabsorp- 
tion accrue du fer alimentaire a de graves consequen- 
ces. En effet, Porganisme a des capacites limitees 
d’elimination du fer. Celui-ci est progressivement 
stocke, d’abord dans le foie jusqu'a Page de onze ans 
environ, puis dans les glandes endocrines, le coeur, 
avec pour resultats des pathologies diverses: alteration 
de la croissance, diabete, tachycardie, insuffisance 
cardiaque congestive... on remedie a cela par la 
prescription de desferoxamine utilise en perfusion 
sous-cutanee de 8 a 1 2 heures par jour, a vie. On 
conseille (sauf si le patient souffre d’une maladie 
cardiaque) de prendre simultanement de la vitamine 
C. En effet I'acide ascorbique augmente la quantite de 
fer eliminee par le desferoxamine amis aussi parce que 
le fer stocke dans le corps detruit la vitamine C; 

■ Prescription d’acide folique, dans les deux formes 
de la thalassemie, pour son pouvoir antianemique, 
parfois conteste. 

Traitement curatif 

Le seul traitement curatif de la ^-thalassemie est la greffe 

de moelle, qui necessite une expertise particuliere, 


des centres equipes a cet effet, un malade en bonne 
condition et un donneur apparente, (frere ou soeur), 
et compatible. Les resultats dans ce cas sont tres encou- 
rageants, (80% de guerison). 

Manifestations oro-faciales 

La destruction pathologique des globules rouges au 
cours de la thalassemie est compensee par une erythro- 
poTese intramedullai re inefficace qui aboutit a la fois a 
Phyper developpement de la moelle et a une hematopoiese 
extra-medullaire dans le foie et la rate. 

En Pabsence du traitement, le patient manifestera alors 
des troubles de la croissance staturo-ponderale par 
hypoxie chronique, des deformations osseuses liees a 
Phyper developpement de la moelle qui va elargir les 
espaces medullaires, et a une hepato splenomegalie par 
hematopoiese ectopique PI et plus tard hypersplenisme 
par destruction anormale des globules jeunes, puis des 
globules blancs et des plaquettes dans la rate I 2 ]. 

Au niveau du crane. 

L’ expansion du tissu medullaire est responsable d’un 
elargissement du diploe, avec effacement de la table 
externe, donnant une image radiaire (Fig. 1) dite en 
« poils de brosses» [3,4,5,6]. 



Fig- 1 : Image radiaire en "poils de brosse" du diploe avec effacement 
de la table externe (meme patient que fig.3). 

Radial image of diploe like bristles with external table erased 
(same patient to the one in fig.3). 


Au niveau de la face. 

Les deformations osseuses se traduisent par un aspect 
particular du visage, dit alors mongololde: le crane est gros 
et developpe en hauteur, le front saillant et le nez parait 
aplati en raison d’une hypertrophie des regions malaires [A 
(Fig. 2 et 3). Le remodelage particulier associe aussi 
hypertelorisme, absence de pneumatisation des sinus 
maxillaires, prognathisme du maxillaire superieur, un aspect 
vitreux du schema osseux des maxillaires et un elargis- 
sement des trabecules (Fig. 4). 
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Fiq.2 I Fillette thalassemique majeure, 

prise en charge medicale deficiente. 

Age chronologique: 1 1 ans et 7 mois. 
Age staturo-ponderal : 8 ans et 9 mois. 
Young major thalassemie girl with 
insufficiant medical care. Chronological 
age: 1 1 years and 7 months. Statu re- 
po ndera I age: 8 years and 9 months.. 


Fig. 3 : 

Hypertelorisme, prognatisme. 
Hypertelorism , prognatism. 


\J expansion des espaces medullaires se traduit par une 
osteopenie de Pos mandibulaire et des processus alveolaires 
et des problemes occlusaux: diasteme incisif, overjet, open- 
bite, cross-bite, classe II d’Angle dentaire et squelettique [ 4 L 
Piras et coll. I 8 ], suggerent qu’il y ait une relation possible 
de cause a effet entre Phypogonadisme et la determination 
de ces malocclusions outre le facteur d’hyperplasie 
medullaire causal de Palteration du developpement osseux 
chez les patients thalassemiques. 

Selon Cutando et coll. I 5 ], si les transfusions sanguines sont 
effectuees depuis la naissance, 50% des patients peuvent ne 
pas ou legerement presenter ces manifestations. 

Sur un autre plan, la paleur cutanee et muqueuse est un 
signe clinique constant [ 4 > 5 1 lie a la diminution de la concen- 
tration en hemoglobine dans le sang au niveau des tegu- 
ments ainsi qu’au « shunt » des tissus cutanes et periphe- 
riques pour maintenir une perfusion centrale suffisante I 4 ]. 
Elle est en correlation avec le degre d’anemie presente I 5 ]. 
En outre, une cheilite angulaire bilaterale, une glossite avec 
oedeme lingual et atrophie des papilles sont des mani- 
festations au niveau des teguments liees aux troubles de 
Putilisation du ferau niveau des precurseurs erythroides 
lors de Panemie hypochrome hypersiderinemique I 4 ]. 

Les depots de fer peuvent aussi directement affecter les 
glandes salivaires, causant d’importants phenomenes 
infectieux et douloureux, avec ou sans diminution du flux 
salivaire [ 5 L D’autres etudes comparatives de la salive 
parotidienne des thalassemiques majeurs et des patients 
sains montrent un meme flux salivaire [ 4 > 9 L Cependant elles 
notent une diminution de la concentration moyenne du 



Fiq.it IJeune homme thalassemique intermediate (16 ans), trame osseuse 
rarefiee, rebord mandibulaire efface. 

Young intermediate thalassemie man (16 years old), rarefaction of 
bone matrix and absence of mandibular rim. 

phosphore, des IgA, des lysosymes I 9 1 et de Puree avec 
augmentation de la presence de Streptocoques mutems 
chez les thalassemiques majeurs P 0 L 

Conduite a tenir 
en odontologie [3,4,5,11] 

Le patient thalassemique est un patient dit a risque. 
Par consequent la connaissance de Petat exact de sa 
pathologie est necessaire pour une conduite en toute 
securite des gestes operatoires. 

Le patient thalassemique presente des risques en 
rapport avec I’anemie, dont Phypoxie tissulaire conse- 
quente et qui contre-indique une mise en etat buccal sous 
anesthesie generale. Toutefois un taux d’hemoglobine de 
1 0g est considere comme un gage de securite pour les soins 
electifs et Panesthesie generale. 

Des precautions a Regard du risque infectieux sont 
necessaires chez le patient asplenique. Pour les 
traitements dentaires susceptibles de provoquer une bacte- 
riemie (detartrages importants, extraction, endodontie, 
gingivectomie), il est systematiquement recommande 
d’instaurer une antibiotherapie curative usuelle, comple- 
mentaire de Pantibiotherapie preventive continue, suivie par 
tout patient asplenique. 

D’autre party il faut etre attend f a Vegard des patho- 
logies concomitantes et/ou des complications associeesy 
telles que le diabetey les troubles cardio-vasculaires et 
I’atteinte hepatique. Leur presence necessite de prendre 
des precautions specifiques, ainsi que vis-a-vis des 
prescriptions qui s’inscrivent dans leurs traitements. 

Enfin il ne faut pas oublier le risque defection virale du 
aux transfusions sanguines: HIV, hepatite B et hepatite C. 
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Etude de la prevalence de la carie dentaire 
chez un echantillon de patients thalassemiques 
au Liban. Le but de cette etude est de determiner la 
prevalence de carie chez les patients thalassemiques et la 
comparer a celle des sujets sains au Liban. 

Materiel et methodes. L’echantillon a inclu tous les 
patients ^-thalassemiques males et femelles ages respecti- 
vement de 6 (nl =36), 12 (n2 = 17) et 15 ans (n3 = 10) 
suivis au « chronic care center». L’indice de CAOD de 
chaque patient a ete releve. L’indice moyen de chaque 
tranche d’age thalassemique selon les reglements de TOMS 
a ete calcule. L’indice de reference de la population 
libanaise saine etant determine prealablement par une 
enquete nationale menee en 1 994 (Tableau I). 

Discussion 

La moyenne de Lindice de carie chez les enfants thalas- 
semiques ages de 6 et 12 ans est significativement plus elevee 
que celle trouvee dans la population saine au meme age 
(tableau I et III). 

Par contre a Page de 15 ans la difference n'est plus 
significative. Les enfants thalassemiques souffrent des peurs 
de tous les enfants, accentuees par leur handicap. II s'y 
ajoute la peur des agressions orales susceptibles de 
provoquer une hemorragie. Cette angoisse rend les soins 
tres difficiles. Avec le temps, avec la maturite et avec la 
repetition des soins, generalement la cooperation des 
enfants augmente et le taux de carie diminue. 

De plus, lors de la petite enfance c’est surtout la sante 
generale qui inquiete les parents du patient thalassemique. 
L' hygiene locale, alimentaire et les traitements bucco-dentaire 
passent au second plan. Plus tard les choses s'equilibrent et 
le taux de caries chez les enfants thalassemique semble 
s'apparenter a celui de la population generale. 


La superiority de la prevalence carieuse chez les enfants thalas- 
semiques a comparer a celle des enfants sains pourrait etre 
expliquee par cette modification de la composition salivairel 9 ] 
mais aussi par une meilleure hygiene alimentaire et dentaire 
du groupe sain [ 4 L L’existence des caries dentaires et d’inflam- 
mation gingivale chez les thalassemiques est notamment due 
a la ventilation buccale I 11 ], Cette pathologie s'aggrave si le 
patient a subi une splenectomie I 12 ]. La transfusion inten- 
sive et la therapie chelative ne modifient pas la frequence de 
la carie, de la gingivite et de la parodontite. Certains auteurs 
ont souligne Taction benefique de la therapie de transfusion 
intensive dans la thalassemie majeure sur la reduction des 
pathologies buccales courantes, comparee a la transfusion 
occasionnelle dans la thalassemie intermediate I 4 ]. 

Quant aux modifications de la substance dentaire, Hattab 
et coll, signalent des dents decolorees et de taille coronaire 
reduite [ 13 L Poyton et Davey decrivent des racines courtes 
et pointues en particulier au niveau des premieres molaires 
inferieures et des incisives inferieures. 

Sommermater et Bacon notent une fermeture precoce des 
apex des premieres molaires I 6 ]. Leonardi et coll, notent 
qu’il n’y a pas de difference entre Page dentaire et Page 
chronologique chez les patients thalassemiques [ 14 L 
Ce tableau clinique correspond bien entendu a celui des 
enfants non ou mal traites. Devolution est en definitive liee 
au traitement grace auquel les consequences de Tanemie 
disparaissent et les anomalies du visage s’attenuent I 7 L 

Conclusion 

La thalassemie est une pathologie lourde, entrainant des 
deformations, notamment au niveau de la face tres invali- 
dates. L'hygiene bucco-dentaire de ces enfants ne doit plus 
passer au second plan. Chez Tenfant asplenique le risque 
infectieux est majeur. Le bon etat bucco-dentaire est un des 
facteurs de la qualite de vie et de la longevite de ces patients. 


Resultats 


Age 

Taille de ^echantillon 
thalassemique 

CAOD moyen 

(thalassemiques) 

CAOD moyen de reference 
(population saine) 

6 ans 

36 

8.19 

2.03 

12 ans 

17 

3.18 

5.72 

15 ans 

10 

7.4 

8.09 


Tableau I CAOD moyen selon Page des patients thalassemiques et de la population saine 
CAOD moyen selon I ’age des patients thalassemiques et de la population saine. 
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La normalite des echantillons est verifiee par le test de Lille fort 


P-Value > 0.05 — > normalite. 

THALASSEMIQUES 

6 ANS 

12 ANS 

15 ANS 

Taille 

36 

17 

10 

Moyenne 

8.19 

3.18 

7.40 

Ecart-Type 

5.35 

3.23 

6.10 

Kolmogorov-Smirnov Z 

0.57 

0.71 

0.56 

P-Value (bilaterale) 

0.90 

0.70 

0.91 

Jugement 

NORMALE 

NORMALE 

NORMALE 

Tab Test de Normalite ( Test de Lilliefor) - Test de Normalite ( Test de Lilliefor) 


La normalite permet d’utiliser le T-test ou le test de Student pour la comparaison des moyennes observees chez les thalas- 
semiques auxvaleurs de reference (tableau III) 



Valeur de 
reference 

Moyenne 

observee 

Valeur 

discrimante 

n.d.l 

p-value 

(bilaterale) 

Jugement 

p-value 

(unilateral) 

Jugement 

Thalassemiques 
-6 ans 

2.03 

8.19 

6.91 

35 

0.00000005 

Differentes 

0.000000025 

Moyenne observee 
significativement 
plus grande 

Thalassemiques 
- 1 2 ans 

5.72 

3.18 

-3.25 

16 

0.005 

Differentes 

0.003 

Moyenne observee 
significativement 
plus grande 

Thalassemiques 
- 1 5 ans 

8.09 

7.40 

-0.36 

9 

0.729 

Egale 

0.364 

Moyenne observee 
non-significativement 
plus grande 


Test de Student - Test de Student 
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